











CT 検査では，巨大な脾静脈－左腎静脈シャントを認め，Acquired hepatocerebral degeneration
と診断した．蛋白制限食とラクツロース製剤内服を開始し，意識障害やパーキンソニズムなどの神
経症状は改善し，アンモニア値は34 μg/dL と正常化したが，頭部 MRI 病変の改善は認められなかっ
た．本例は巨大脾腎シャントによる Acquired hepatocerebral degeneration（AHD）と考えられた．
頭部 MRIT2強調画像で両側錐体路に高信号病変を認める AHD が散見され，文献的考察を含めて
報告する． doi：10.11482/KMJ-J43(2)95　（平成29年９月20日受理）

























































































WBC 4,420 /μL TP 7.1  g/dL
RBC 437×104 /μL Glu 143  mg/dL
Hb 12.0  g/dl ALP 412  U/L
Ht 36.7  ％ T-Cho 128  mg/dL
Plt 17.2×104 /μL γ-GTP 20  U/L
LDH 192  U/L
感染症 Alb 3.3  g/dl
HBs 抗原定性 （－） ChE 167  U/L
HCV 抗体 （－） ALT 25  U/L
AST 35  U/L
その他 Crn 0.59  mg/dL
アンモニア 155  μg/dL BUN 14  mg/dL
フィッシャー比 1.04 CRP 0.07  mg/dL
血清銅 82  μg/dL Na 143  mEq/L
セルロプラスミン 22.3  mg/dL K 4.2  mEq/L
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報告者 Uchino ら８） 等ら９） Hanner ら10） 名倉ら11） 池田ら12） 南里ら13） Hisaharaら14） 本例
報告年 1989 1992 1988 1993 1993 2000 2014 2017
症例数 1 1 1 1 1 1 1 1






























































T1 高信号病変 淡蒼球と無名質の一部 淡蒼球 淡蒼球 被殻 淡蒼球










記載なし 記載なし 記載なし 治療前と変化なし 記載なし 治療前と変化なし 中小脳脚の病変消失 治療前と変化なし
治療後の臨床
症状の変化
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Acquired hepatocerebral degeneration caused by a large splenorenal shunt 
with hyperintense signal changes in the bilateral pyramidal tract  
on T2-weighted magnetic resonance imaging
Yuta FUKAI,  Yutaka OHSAWA,  Yumiko KUTOKU,  Yoshihide SUNADA
Department of Neurology, Kawasaki Medical School
ABSTRACT   68-year-old woman was admitted to our hospital for five months’ episode 
of progressive gait disturbance and bradykinesia. Neurological examination showed a mild 
unconsciousness, asterixis, symmetrical akinesia, rigospasticity, hyperreflexia, foot clonus, and 
extensor toes. Brain MRI disclosed symmetrical hyperintense lesion on T2-weighted images 
in the centrum semiovale, posterior limb of internal capsule, and cerebral peduncle. The 
serum ammonia level was increased to 155 μg/dL, whereas the levels of serum copper and 
caeruloplasmin were normal. The electroencephalogram did not show triphasic wave. Abdominal 
contrast CT examination revealed a large splenorenal shunt between splenic vein and left renal 
vein. The patient was diagnosed as acquired hepatocerebral degeneration (AHD) caused by 
splenorenal shunt. A protein-restricted diet and lactulose preparations ameliorated neurological 
symptoms and normalized serum ammonia level to 34 μg/dL. However, the abnormalities in the 
brain MRI were unchanged after the treatment. We report the case an AHD patient who had an 
unique hyperintense pyramidal tract lesion on T2-weighted magnetic resonance images. Future 
studies are required to clarify underlying pathophysiological mechanisms causing pyramidal tract 
lesion. (Accepted on September 20, 2017)
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